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] ) a s  P h ~ i o c h r o m o c y t o m  
als  d o m i n a n t  v e r e r b b a r e  d y s g e n e t i s c h e  G e s c h w n l s t  

V o n  

C. E .  VON DOEPP  

Mit 3 Textabbildungen 
(Eingegangen am 26. August 1961) 

I m  Jahre  1886 wurde aus dem Freiburger Pathologischen Inst i tut  yon E. 
FtCAXKEL die erste pathologiseh-anatomisehe Besehreibung eines Ph~ochromo- 
eytoms verSffentlicht. Es handelte sich dabei um den Obduktionsbefund eines 
18 Ja,hre alt gewordenen M~dehens (M. R.) mit  einem doppelseitigen Ph~ochromo- 
cytom. 1960 erfolgte im gleichen Inst i tu t  die Obduktion einer Nichte dieser yon 
E. FR/4~KBL obduzierten Verstorbenen: Wiederum wurde ein doppelseitiges 
Phi~oehromocytom gefundem Innerhalb des zwischen beiden Beobaehtungen 
liegenden Zeitraumes sind zahlreiehe Phi~oehromoeytome beschrieben worden. 
Erst  in jfingster Zeit konnte jedoeh auf Grund einiger Beobaehtungen gezeigt 
werden, daI~ d~s Ph~ochromoeytom in Einzelf~llen familiar geh~uft ~uftritt. ].960 
wurde in einer Arbeit yon CA~A~ u. BnASHEAR fiber 10 Familien mit  Ph~o- 
ehromoeytombelastung berichtet und die Annahme ausgesproehen, dal~ dieser 
Tumor dominant vererbbar sei. Dabei stellen wir fest, d ~  in dieser Zusammen- 
stellung bereits ein anderer Familienzweig der Familie 1%. berfieksichtigt ist, bei 
dessen Mitgliedern yon LOHMANN (1950) das Auftreten yon Phs 
beobachtet  wurde. 

Auf Grund des yon uns obduzierten Falles und der Erhebung einer genauen 
Familienanamnese sind wir nun in der Lage, den S tammbaum dieser mit  Phs 
chromoeytomen bel~steten Familie weiter zu vervollst~ndigen, und zu der Art 
der Vererblichkeit des Ph~ochromoeytoms Stellung zu nehmen. 

Beschreibung der F~ille aus dem Stammbaum der Familie (vgl. Abb. 1) 
1. und 2. Eltern der M. I~., nach Ang~ben des Sohnes hie ernstlich ~'ank gewesen und 

erst mit fiber 80 Jahren verstorben. 

! 

16d 17VvII lS9 199 
Abb. I.  S t a m m b a u m  der Famil ie  R. �9 P h h o c h r o m o c y t o m  histologisch nachgewiesen;  D klinisches 
Bild eines Phhoch romocy toms ;  O keine ph~oehromocytom~hnl iehen  S ~ n p t o m e  oder Zeichen;  O ? Todes- 
ursache n ieht  endgtil t ig gekl~rt ;  I - - V I I  - - d i e  yon P h~o eh ro mo cy to m befa]lenen AngehSrigen der 

Famil ie  1~. 

u Arch. path. Anat., Bd. 335 16a  
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3. Fall I. M. t~., 18 Jahre altes M~dehen, gestorben am 21.12. 1884 in Freiburg i. Br., 
litt  seit 1 Jahr  vor dem Tode an pl6tzlieh einsetzenden Anf~llen, meist yon kiirzerer aber 
aueh yon l~ngerer Dauer, die eharakterisiert waren dureh Kopfschmerzen, Sehwindelgeffihl, 
Herzklopfen, Angstgefiihle, Erbreehen und Obstipation. Zwisehen den Anf~llen war sic 
vSllig frei von Besehwerden. W/~hrend eines solehen Anfalles, der etwa 8 Tage dauerte, 
trat  der Tod ein. Bei der Autopsie sah man subendokardiale und intermuskuli~re Blutungen, 
desgleichen in der Nierenbeeken-, Blasen- und Darmsehleimhaut. Aueh fand sieh anstelle 
der linken Nebenniere eine faustgroBe Gesehwulst, die auf dem Sehnitt eine graubr~unliehe 
Farbe und einige mit Blur gefiillte Cysten zeigte; in der reehten Nebenniere war ein kleiner, 
haselnuggrol3er, weieher Knoten naehweisbar. Obgleieh damals nieht als solehes diagnosti- 
ziert, entsprieht die mikroskopisehe Besehreibung beider Tumoren der eines Phgoehromo- 
eytoms: die Tumoren waren yon einer starken bindegewebigen MMasse umgeben, stark dureh- 
blutet und aus nnregelmi~gig gewueherten Zellhaufen aufgebaut, die groBe, protoplasma- 
reiehe Zellen mit einem oder mehreren grogen Zellkernen enthielten (BEEI~ et al.). Naeh- 
kommen yon 35. R. bestehen nieht. 

4. An ,,Verkalkung" verstorben mit 69 Jahren (LoHMANN). 
5. Im 1. Weltkrieg mit 34 Jahren gefMlen und nie krank gewesen (naeh Angaben des 

Bruders). 
6.--8. Nach Angaben des Bruders alle mit mehr als 75 Jahren verstorben und nie ernst- 

lieh erkrankt. 
9. Letztes Familienmitglied der Generation yon 35. R. (Fall 1), der noeh am Leben ist. 

,,Nie ernstlieh krank gewesen." Je tz t  78 Jahre alt. 

E i g e n e r  Fall 
10. Fall II. I. H. geb. R., beim Tod 48 Jahre alt. Soweit bekannt, sollen bei der Patientin 

auger den terminalen Ereignissen nie klinische Symptome oder Zeichen eines Ph~ochromo- 
cytoms bestanden haben. Sechs 
Wochen vor dem Tode erlitt 
sie eine Commotio cerebri und 
wurde im Krankenhaus L. mit 
3 Wochen Bettruhe behandelt 
und geheilt entlassen. Wegen 
GMlenkoliken wurde sic am 
1.10. 60 in das Krankenhaus 
E. eingewiesen, wo bei der 
Anfnahme Differentialblutbild, 
Herz, Lungen und Leber 
ohne krankhaften Befund 
waren. Blutdruck 130/80 mm 
Hg. l~Sntgenologisch: Chole- 
lithiasis. 12.10.60 in Trapanal- 
Lachgas-Narkose Choleeystek- 
tomie mit Entfernung einer 
steingeffiIlten Gallenblase. 
Dauer der Operation ungefiihr 
40 rain, Trapanalverbraueh 

Abb. 2. Beide Tumoren, natiirliehe GrSlte 1,5 g. Beim Transport vom 
Operationstiseh ins Bert plStz- 

lieh ein LnngenSdem. Pulsfrequenz 140 pro min, Blutdruek 160/100 mm Hg. 16 Uhr Tempe- 
ratur (rectal) 40,00 C, Pulsfrequenz 160 pro min, Hb 130%, Blutdruek auf 100/60 mm 
t tg  abgesunken, worauf eine Infusion von 5%iger L~vulose mit Noradrenalinzusatz ge- 
geben wurde. Am n~chsten Tag 7 Uhr reagierte die Patientin noeh auf massiven Zuruf. 
Puls 120 pro rain, Temperatur 39,80 C, Blutdruck weiter auf 80/50 mm Hg gefallen. Leuko- 
eyten 28000 pro cm S. Ab 10 Uhr war die Patientin nieht mehr anspreehbar; Temperatur 
41,50 C, Cheyne-Stoekessehes Atmen, 15,15 Uhr Tod. 

Be i  de r  Autopsie ( P r i v a t d o z e n t  Dr .  W.  OEHLE~T) w u r d e n  be ide  Nebennieren 
auf  e t w a  H i i h n e r e i g r 6 g e  a u f g e t r i e b e n  ge funden .  Die  Sehni t t f l i~ehen (Abb.  2) 
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zeigten eine e twa  hfihnereigroBe, markig-weif3e bis graue Zunahme  des Markes,  
in der  sieh braunl iehe,  gal ler t ige  Bezirke e rkennen  liel~en. Die l~inde war  schmal  
und  fiberall  g l a t t  gegenfiber dem M a r k t u m o r  begrenzt .  AuBerdem fand sich bei 
der  Autops ie  ein schweres Lungen6dem,  eine a k u t e  D i l a t a t i on  der  reeh ten  I~Ierz- 
kammerausf lu l~bahn,  eine geringe D i l a t a t i o n  des l inken Herzens ,  und  eine Lipoi-  
dose der  Aor ta ,  der  Coronarar te r ien  und  der  Halsa r te r ien .  

Histologiseher Befund der Tumoren. Innerhalb eines zarten, netzartigen, bindegewebigen 
Stromas teils alveolar, teils trabecul~r angeorchlete, teils spindelf6rmige, meist vieleckige 
Zellen mit unscharf gegeneinander abgegrenzten Zellgrenzen (Abb. 3). Cytoplasma dieser 
Zellen mit Eosin kraftig rot angef~rbt, in verschiedenen Zellen Vacuolen, in anderen br~un- 
liehe Pigmentk6rnchen. Die Kerne teils rund, teils oval geformt, ihr Chromatin locker ver- 
teilt; in vielen Zellkernen der Nucleolus deutlich ausgebildet. Die Kerne sehr unterschiedlich 
groB. In zahlreichen Schnitten mehrkernige Zellen. Mitosen nur sehr selten. Nicht in allen 
Schnitten aus verschiedenen Gewebsstiicken chromierbare Substanz innerhalb der Zellen. 
Neben Gewebsbezirken, die vorwiegend aus dem besshriebenen Zelltyp aufgebaut sind, an@re 
Absehnitte des Tumors, die vorwiegend aus groBen, unregelm~ftig geformten, h~ufig mehr- 
kernigen Zellelementen bestehen, deren Cytoplasma mehr homogen mit Eosin anf~rbbar 
ist und in denen sich kein ehromaffines Material naehweisen l~Bt (Abb. 3). In diesen Be- 
reichen die alveol~re oder trabecul~re Zellanordnung aufgehoben; die vielkernigen Riesen- 
zellen liegen regellos dureheinander. In allen Gewebsbezirken des Tumors Reichtum an 
Capillaren und Gef~l~en. 

Das  den beiderse i t igen Tumoren  als Kapse l  anfs i tzende Nebennie renr inden-  
gewebe f lach und  a t rophiseh  ohne regel rechten  Aufbau  in Glo~aerulosa, Fasei -  
cu la ta  und  t~et icular is :  nur  noch wenig doppe l tb rechende  Lipoide.  

In  dem Tumorgewebe  wurden  bei  des chemischen Untersuchung durch  Prof.  
Dr.  P.  ~AI~QUAXRDT betr i icht l iche Mengen yon  K a t e c h o l a m i n e n  gefunden,  nnd  
zwar  pro G r a m m  T u m o r  0,5 mg  Ka teeho lamin .  

Epikrise.  Bei  der  Sekt ion  der  48 J a h r e  a l t  gewordenen F r a u  bes t and  ein 
doppelsei t iges  Ph~ochromocy tom,  welches nach  den vor l iegenden A nga be n  an- 
scheil~end nie i rgendwelche Krankhe i t sze ichen  hervorgerufen  ha t te .  Durch  die 
vSllig no rma l  ver laufende  Gal lenb lasenopera t ion  wurde ein Anfal l  ausgel6st ,  der  
in typ i sche r  ~Teise m i t  einer  Blu td rucks te ige rung ,  mi t  erhebl icher  Tempera tu r -  
s te igerung und  m i t  e inem LungenSdem einherging und  schliel~lich im Jgerz- und  
Kre i s l aufversagen  zum Tode fi ihrte.  D a m i t  hande l t  es sieh bei der  F r a u  I .  H.  
geb. R. u m  die sel tenere der  drei  k l in ischen Ver laufsformen des Ph~ochromo-  
cytoms,  bei  der  bei Feh len  jegl icher  kl inischer  S y m p t o m e  fiber lange J a h r e  eine 
besondere  Be las tung  zur  mass iven  Ausschf i t tung  ~on Adrena l in  und  Noradrena l in ,  
zum LungenSdem,  zum Kre i s laufko l laps  und  da du rc h  zmn Tode ffihrt.  

11. 1946 mit 38 Jahren an einem ,,Unterleibskrebs" vers~orben. 
12. Fall III. G. 1%., geb. 1911. Litt 1942 an einer Commotio cerebri, wo im Krankenhaus 

eine ,,]![yperthyreose" festgestellt wurde. Seit 1946 soll er Gallenkoliken und periodische 
Beklemmungsgeffihle mit Herzklopfen und A~emnot gehabt haben. Nach seinen Angaben 
hat er immer an h~ufigen Durehf/illen gelitten. Zur Kl~irung der Beschwerden wurde er 
Juli 1960 im Krankenhaus E. behandelt, wo man einen erh6hten Grundumsatz auf -}-122% 
bei Fehlen s~mtlicher thyreotoxiseher Symptome, vSllig normale Funktion der Gallenblase, 
der Leber, normalen Magensaf~, und eine nicht fixierte ttypertonie mit Werten yon 180/100 
bis 140/80 mm tIg land. Er wurde mit Propyeil und salzarmer Kost ohne wesentliche Ande- 
rung der Beschwerden entlassen. Dezember 1960 im gleichen Krankenhaus. ~u nicht 
fixierter I-Ioehdruck mit Anstiegen auf 190/110 mm ttg, ohne sichtbare Provozierung. Er 
wurde mit geheilter Verletzung entlassen und gebeten, w~ihrend einer seiner Ard~lle 
yon Herzklopfen, Atemnot und Beklemmungsgefiihlen seinen Urin zur ]3estimmung yon 
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Katecholaminen zu sammeln.  Wegen bestehender Arteriosklerose wurde Histamin~est nieht  
versueht .  E K G  vom 30 .12 .60  keine Sehgdigung des Herzmuskels.  

13. Fall IV. H. I~., geb. 1903. Erste Krankhei tszeiehen 1938: Anf~lle yon Migr~ne und 
Herzklopfen, seit 1942 auch naeh Lageweehsel, beim Baden, bei Massage und  nachts.  1943 

-&bb. 3a. _A_usschnitt aus dem Ph~iochromocytom. HE-F~Lrbung. Vergr. 250 • lrnregelm~13ig gTogc 
Zellen mit vereinzelt erkelmbaren Cytoplasmaeinschltissen in angedeuteter trabecul~rer Anordnmag 

Abb. 3b. Gewebsbezirk arts dem gleichen Ph~Lochromocytom. HE-F~rblmg. Vergr. 180 x. 
Erhebliche Zellpolymorphie mit z. T. vielkernigen, z. T. riesenkernhaltigell Zellelementen 

bei einem Anfall Blutdruekanst ieg auf 300/I50 m m  tIg, Gesiehtsblgsse, Krampferseheinungen 
im linken Arm, pektangin6se Beschwerden, Taehykardie,  aber Blutzuckerbelastung und  g a r n  
o .B .  1944 reehter Nebennierenmarktumor  vom Typ des Phgochromoeytoms entfernt ,  bis 
1947 keine Besehwerden. Seit 1947 neue Besehwerden mit  nieht  f ixiertem Hoehdruek.  Im  



Das Phgochromoeytom als dominant vererbbare dysgenetisehe Geschwulst 235 

Juli 1949 wurde ein linksseitiges Ph~oehromocytom entfernt, wonach die Beschwerden 
verschwanden. Einzelheiten fiber die histologischen Befunde dieses Falles sind nicht vor- 
handen (Lo~MAsr162 

14. FalIV. W. 1%., geb. 1905, mit41 Jahrenverstorben. 1931 ,,Nierenbeckenentziindung". 
Seit 1942, jeweils durch Erregung ausgel6st, Anf~lle von Herzklopfen, Sehwitzen, Lufthunger, 
Durst, Schw~Lehe in den Beinen, Obstiloation. 1944, naeh einem Luftangriff, Anfall yon 2 Std 
Dauer, bei dem Schiittelfrost, Fieber, starkes Sehwitzen in Gesieht und 13rust, Glykosurie 
bei normalem Blutzueker, und normaler Blutdruck festgestellt wurden. 1945 wegen zuneh- 
mender Sehw/iche und Naehtsehweil] Krankenhauseinweisung mit der Diagnose: Diabetes, 
chronische Nierenentziindung, Lungentuberkulose, Albuminurie und Hypertonie mit nicht 
fixiertem Hoehdruck zwisehen 160/110 mm Hg und 210/150 mm Hg. W~hrend einer Magen- 
saftuntersuchung naeh 1/2 em 3 Histamin pl5tzlieher Blutdruckanstieg auf 260/140 mm Hg 
mit hochgradiger Atemnot, Angstgefiihl, motorische Unruhe, GesichtsrStung, Tachykardie, 
diffus verteilten Rasselger~iusehen fiber den Lungenfeldern und blutigem Auswurf. Naeh 
8 Tagen Wiederholung des Anfalles ohne erkennbaren Anla~ mit Blutdrueksteigerung auf 
245/150 mm Hg. Einige Tage danach Tbc-Baeillen im Sputum, daher Verlegung in Lungen- 
heilst~tte. Juni 1946 erneut sehwerer Anfall mit Blutdruckanstieg auf 240/190 mm Hg. 
Zum ersten Mal Verdaeht auf Nebennierenmarktumor. Wegen sehlechtem Allgemeinzustand 
operativer Eingriff nicht mSglich. Ted am 12.6. 46 w~hrend einer hypertonisehen Krise. 

Bei der Autopsie am linken oberen Nierenpol apfelgroger Tumor mit zentraler, flfissig- 
keitsgefiillter H5hle und kleineren Cysten und Blutungen. Auf dem Tumor sal~en zwei 
weitere pflaumengrol~e Tumoren, yon denen einer einen schmalen Saum der Nebennieren- 
rinde erkennen lieB. Am oberen Polder reehten Nebenniere eystischer 6 • l0 • 8 em grol3er 
Tumor mit sehmalen Nebennierenrindenstr~ngen. Die Tumoren zeigten mikroskopisch das 
Bild eines Ph~ochromoeytoms. Im Tumorgewebe bei eolorimetrischer Untersuehung mit 
Eisenchlorid Adrenalingehalt stark erhSht (LOHMANN). 

15. Fall VL J .R. ,  geb. 1904, mit 48 Jahren verstorben. 1911 Nierenentziindung. 1937 
w/ihrend seiner Priifungsvorbereitungen kurz dauerndes Herzklopfen, Kopfschmerzen, 
Gesiehtsbl/isse, Schwitzen. Seit 1944 wieder gelegentlieh die gleiehen Besehwerden. Seit 
1946 Anfiille von 10--15 min. Bei einer Klinikbeobaehtung 1947 diabetische Zuekerbela- 
stungskurve mit normalem Blutdruek, der aber nach 1/2 em 3 Histamin yon 130/80 mm Hg 
auf 230/120 mm Hg steigt und obige Besehwerden ausl5st. Dureh Palpation oder Lage- 
weehsel kein Anfall zu provozieren. Naeh der Klinikbeobachtung 1947 entzog sieh der Patient 
der Behandlung, hatte aber weiterhin hiiufig kurze Anf~l]e mit tterzklopfen, Gesichtsbl~sse, 
Kopfsehmerzen am Hinterkopf und Schwitzen, besonders naeh seelisehen Erregungen oder 
sehwerer kSrperlicher Anstrengung, aber aueh w~hrend v611iger t~uhe. ]948 erneute Kranken- 
hausaufnahme: eindeutige Blutdruekkrisen mit Blutdruekanstiegen bis fiber 300 mm Hg 
systolisch und diabetischer Blutzuckerbelastungskurve mit Glykosurie bis zu 0,8% naeh 
hypertoniseher Krise, Grundumsatz d-13%. Im retrograden Pyelogramm reehtes Nieren- 
beeken etwa 6 cm tiefer stehend als das linke. Dureh perirenale Lufteinblasung Diagnose 
eines Neoplasmas am rechten oberen Nierenpol gesichert. Am 14. 5.48 durch Laparotomie 
kleinapfelgrol]er, rechter Nebennierenmarktumor entfernt. W~hrend der Operation Blut- 
druckanstieg auf 250/110 mm Hg und B]utzucker~nstieg auf 235 mg-%, nach der Entfernung 
der Gesehwulst Blutdruek pl5tzlieh 80/65 mm Hg. Adrenalin bis zu seiner Normalisierung 
gegeben. Am 4. Tag postoperativ sehwerer Erregungszustand mit Bettflucht und Blutdruck- 
anstieg auf 270/150 mm Hg, der erst im Laufe des n~ichsten Tages abklang. Nachuntersuchung 
am 13. 7.48: vSllig normale Traubenzuckerbelastungskurve, negativer Histamintest (Lo~- 
~tA~). 1952, nach Angaben der AngehSrigen, abends tot aufgefunden, etwas abseits von 
seinem gewShnliehem IIeimweg. Todesursaehe nieht bekannt. 

Der bei der Operation 1948 entfernte Tumor zeigte histologiseh das typisehe Bild eines 
Ph~oehromoeytoms (LoR~.~A~s). 

16. 8j~hriger Sohn der I. H.; ohne Besehwerden. 
17. Fall VII. 14j/ihrige Tochter des G. 1%. ,,Gelbsucht" mit 5 Jahren. Seit Juni 1960 zwei 

Anfglle yon 10--15 min mit plStzlieh einsetzender Atemnot, Ubelkeit, Herzklopfen, Be- 
klemmungsgefiihl und Gesiehtsbl~sse. GegenwErtig nicht in iirztlieher Behandlung. 

18. 16jEhrige Tochter des G.R., wegen ,,Eierstoek-Sehwierigkeiten" in Erztlicher Be- 
handlung. 
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19.21j/ihrige Tochter des G. I~. ,,Nie krank gewesen" und ohne Beschwerden. 
20. Nach eingehender Untersuehung (LOHMA~N), im Alter yon 69 Jahren, keine Symptome 

oder Zeichen eines Ph/~oehromoeytoms. 
21. 80 Jahre alt. Apoplexie vor 2 Jahren, sonst nie in Krztlicher Behandlung. 
22. Keine Beschwerden. Keine ph/iochromoeytomverd/~ehtige Anamnese. 
23. Keine Beschwerden. Keine ph~ochromocytomverdiichtige Anamnese. 

Auswertung der Krankengesehiehten aus der Familie R. 

Wie aus dem S tammbaum ersichtlich ist, sind sowohl bei den Eltern der 1884 
an Phiioehromoeytom verstorbenen M. I~. (Nr. 1 und 2 des Stammbaumes) als 
auch bei ihren sechs Brfidern (Nr. 4 - -9  des Stammbaumes)  keine Anhaltspunkte 
ffir das Vorliegen yon Ph~ochromocytomen vorhanden. Die Kinder eines Bruders 
dagegen (Nr. 13, 14, 15 des Stammbaumes) sind ausnahmslos Ph~ochromocytom- 
tr~ger (Lo~MA~N). Die Geschwister (Nr. I I ,  12) der yon uns obduzierten I. I t .  
geb. R. (Nr. 10), einer Nichte yon M. R., also die gleiche Generation, sind ebenfalls 
beide verdi~chtig, Phi~ochromoeytomtrs zu sein. Eine Schwester (Nr. l l) ist 
im Alter yon 38 Jahren angeblich an ,,Unterleibskrebs" verstorben. Hierfiber 
liegen weder Berichte fiber den Krankheitsverlauf noch ein Obduktionsberieht 
vet .  Damit  ist die MSglichkeit nicht ausgeschlossen, dub auch hier ein Ph~o. 
chromocytom bestanden hat. Der Bruder (Nr. 12) der yon uns obduzierten I. I t .  
bietet eine l~eihe yon klinischen Symptomen,  die zumindest den starken Ver- 
dacht  auf das Vorliegen eines Phs rechtfertigen. Wiihrend bei 
einem 8ji~hrigen Sohn (Nr. 16) der yon uns obduzierten Frau I. H. geb. R. (Nr. 10) 
keiner]ei klinische Hinweise auf das Vor]iegen eines Ph~ochromocytoms gegeben 
sind, bestehen bei einer Tochter (Nr. 17) des Bruders (Nr. 12) der I. I-I. alle 
Anzeichen dafiir, dab sie Tr~gerin eines Phi~ochromocytoms ist. Ihre beiden 
Schwestern (Nr. 18 und 19) sind angeblich vSllig gesund. 

Bei der hier beschriebenen F~milie 1~. t ra ten also in drei Generationen under 
insgesamt 17 Familienmitgliedern ffinf bioptisch bzw. autoptisch gesicherte F/~lle 
yon Ph/~oehromocytom auf. In  zwei bzw. drei weiteren F/~llen besteht der 
dringende Verdacht auf das Vorliegen eines Ph/ioehromoeytoms. Der Erbgang 
entsprieht im wesent]iehen dem eines dominant  vererbbaren Leidens. Alle dureh 
Autopsie gesicherten F/ille hat ten den Tumor doppelseitig. 

Eriirterung der Befunde 
Das Ph/~ochromocytom kommt  als ein relativ seltener Tumor haupts~chlieh 

im mittleren Lebensalter vor (Lo~IMANN 1950), aber F/ille in der Kindheit  ab 
6 Jahren  (CONE, ALLE~ U. PEAlCSON 1957) und im Alter bis 69 Jahren sind 
bekannt.  Aus mehr als 300 beriehteten F/il]en bis 1952 ergab sieh keine Ge- 
sehlechtsbevorzugung (LoPEz 1958). Naeh CAI~MAN u. BtCASHEAI~ (1960), die sieh 
auf das famili/ire Auftreten bei 10 Sippen belalfen und die einzelnen F$lle dieser 
Famflien beschreiben, ist das Ph/iochromocytom eine vererbliehe Abnormit/~t. 
Diese Autoren nehmen an, dab ein dominantes Gen ftir den Charakter des Ph/~o- 
chromocytoms verantwortlich sein muG, auch wenn dieses Gen bei den einzelnen 
Familienmitgliedern eine unterschiedliche Durehsehlagskraft (Penetranz) besitzt 
und unter Umst/~nden sieh iiberhaupt nicht im Ph/~notyp bemerkbar  maeht,  wie 
wir es in der Familie 1%. bei zwei Eltern (Nr. 4 und 9 des Stammbaumes)  yon 
erwiesen ph/~oehromoeytom-befallenen Kindern und bei einer ,con Co2r AI~I~E~ 
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u. PnARSON (1957) beschriebenen Familie vorfinden. Dal3 das Ph/iochromoeytom 
dominant vererblich ist, zeigt sich auch im S tammbaum der Familie R., sowie 
bei einer weiteren, erst kfirzlich beschriebenen, nicht zu den zehn yon CAR~A~ 
u. BI~ASttEAtr geh6rigen Sippe (MAlCATKA, PALEGKOVA U. I-IRADEG 1960), bei der 
sieben direkte Nachkommen ein pathologiseh-anatomisch erwiesenes Ph~ochromo- 
eytom hat ten und zwei weitere den k]inisehen Verlauf des Phiiochromocytoms 
zeigten. Sporadische F/~lle yon Phi~oehromoeytom, yon denen sehr viel mehr 
in der Literatur  vorzufinden sind als famili~re Fi~llo, erkl/iren CAI~MAN u. B~AS~- 
EA~ (1960) damit, dal~ sieh hier die Krankhei t  in einigen Generationen klinisch 
nieht zeigte, well entweder die Durchschlagskraft des Gens zu sehwaeh war, oder 
der Pat ient  ~us anderer Ursache starb, ehe sich das Phi~ochromoeytom klinisch 
manifestierte. In  der Familie 1%. war bei den Brfidern der M. R. (Nr. 4---9 des 
Stammbaumes),  mit  Ausn~hme eines Bruders, der mit  38 Jahren im Krieg 
gefallen ist, keine Symptomatologie eines Ph~ochromoeytoms anzutreffen, ob- 
gleieh alle fiber das Alter hinaus lebten, bis zu dem sieh s~mtliche bisher besehrie- 
benen F/file des Ph/~ochromoeytoms kliniseh zeigten (69 Jahre, s. oben). So wird 
bei dieser Familie CARMA~ u. BRASHEARs zweite These abzulehnen sein, jedoeh 
ist durehaus m6glich, dal] hier das Gen eine zu schwaehe Durehsehlagskraft 
besal], um die Krankhei t  zu realisieren, oder dab hier Fhiiochromoeytome vor- 
lagen, die einen v611ig latenten Verluuf hatteo_. 

Beim familis Ph/ioehromoeytom waren in 56 % der F/ille beide Nebennieren 
befallen (CAnMA~ U. BR_aSHE.~R 1960), aueh bei der Familie R. Alle bisher besehrie- 
benen gutartigen F~lle des Ph~toehromocytoms zeigten die Symptome der gestei- 
gerten Adrenalinsekretion (CALKINS tl. I~OWAt~D 1947; COOK, Un~c~ u. S ~ e L n  
1960, KELSAL~ U. ROSS 1955, GRE~,~BE~O U. GARD~]~ 1959 U. a.). Die morpho- 
logisehe Form des Ph/ioehromoeytoms, auch was den gutartigen oder den malignen 
Typ anbetrifft,  kann bei den Angeh6rigen der gleiehen Sippe versehieden sein, 
wie man es z. 13. bei der Familie 1%. und bei den yon 1%OT~, t t ~ r o w ~ ,  BARKEI~ 
u. PI~IE.STLEY (1953) und yon CooK, U~m~ u. SAMPLE (1960) besehriebenen 
F/~llen finder. Bei den l~itgliedern der von uns beschriebenen Phi~ochromoeytom- 
Sippe best~nd in keinem Falle gleichzeitig eine Neurofibromatose, auf deren 
Zusammentreffen mit  Ph/~oehromocytom SC~nOE~ (1960) hinweist. 

Zusammenfassung 
Es wird fiber eine mit  Ph~ochromocytomen belastete F~milie berichtet~ bei 

der in drei Generationsfolgen unter insgesamt 17 Familienmitgliedern sieben F~lle 
yon Phiioehromoey~om auftr~ten, yon denen ffinf bioptisch bzw. uutoptisch, 
davon einer durch uns, gesiehert sind. Auf Grund dieser Familie und einer 
Zusammenstellung der bisher beschriebenen famili/~ren Fi~lle von Ph~ochromo- 
cytom wird die Art  der Vererblichkeit und das Auftreten dieses Tumors bespro- 
chen. Der dominante Erbgang in der untersuehten Familie besti~tigt im a]Ige- 
meinen die These yon C.~RM)~N u. BRAS~EAR, ein dominantos Gen mit  unter- 
schiedlieher Durchschlagskraft sei ffir die Ausbildung des Ph~ochromocytoms 
verantwortlich. 

Die Arbeit wurde z. T. dureh ein Fellowship der American Rheumatism and Arthritis 
Foundation erm6glicht. 
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Summary 
A family inflicted with phaeochromocytoma is reported. I n  three generat ions 

with 17 members ,  7 phaeochromocytomas occurred, t t istologic proof was obtained 
in 5 instances either by  au topsy  or by  biopsy. I n  one case the au topsy  was 
performed by  the authors.  On the basis of this family and  a review of the familial 
cases of phaeochromocytomas reported un t i l  now, the mechanism of inheri tance 
and  occurrence of the tumor  is discussed. The apparen t  dominan t  mode of 
inheri tance wi th in  the family  s tudied confirms the thesis of CA~MA~ and  BI~ASI~EAI~, 
t ha t  a d o m i n a n t  gene with variable  penet rance  is responsible for t h e  occurrence 
of the phaeochromocytoma.  
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